Enfermedad de Marchiafava-Bignami y esclerosis laminar cortical de Morel by Pons Tortella, E. & Pou Serradell, A.
(Instituto Neurológico Municipal de Barcelona. Departamento de Neuroanatomía) 
ENFERMEDAD DE MARCHIAFAVA-BIGNAMI y ESCLEROSIS 
LAMINAR CORTICAL DE MOREL * 
E. PONS-TORTELLA y A. POU SERRADELL 
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LA presente comunicación tiene por objeto aportar un nuevo 
caso de enfermedad de M archiafa-
va-Bignami, que coexiste con lesio-
nes de esclerosis laminar cortical 
de Morel. Ambas afecciones son 
complicaciones encefálicas del eti-
lismo crónico, muy frecuentemen-
te asociadas. El diagnóstico retros-
pectivo se plantea, en este caso, 
como en casi todos los publicados, 
por la índole y localización de las 
lesiones cerebrales descubiertas en 
la necropsia. Constituye la segun-
da observación estudiada por no-
sotros. 
,Observación clínica 
A. S. V., varón de 50 años de 
edad, ingresa en el LN.M. el 
10-II-65, con el diagnóstico de co-
ma epiléptico. Se ignoran ante-
cedentes. Datos objetivos que ofre-
ce la exploración clínica: obnubila-
ción de conciencia muy acusada, 
responiendo débilmente a los estí-
mulos dolorosos; hemiparesia fa-
cial izquierda, «fuma en pipa» en 
hemifacies izquierda. Extremidades 
superiores en flexión permanente, 
la izquierda paralítica, ambas hi-
pertónicas, resultando por tal mo-
tivo dificultosa la extensión de los 
codos que, sin embargo, consigue 
realizarse al reiterar el intento. 
Las extremidades inferiores tam-
bién hipertónicas, la de'recha en fle-
xión y la izquierda en extensión 
permanente con clonus de rótula y 
signo de Babinski en este lado iz-
quierdo. La tensión arterial era qe 
17/10. Considerable protrusión 
ocular bilateral. Se establece el 
diagnóstico de hemiplegía izquier-
da probablemente de origen vascu-
lar y se instaura un tratamiento 
adecuado (analéptico, antibiótico y 
vasodilatador). A los dos días se 
ha producido una considerable me-
joría pues el paciente recupera 
parcialmente el sensorio, aunque se 
encuentra en franca excitación va-
somotora profiriendo quejas conti-
nuas y llevándose la mano derecha 
a la cabeza. Persiste la hemiplegía 
izquierda. La temperatura es en 
ocasiones de 38-39Q C. La tensión 
arterial de 12-7. Se prosigue la hi-
dratación por vía parenteral. Los 
análisis de laboratorio practicados 
en los primeros días de su ingreso 
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consignan un L.e.R. con la siguien-
te composición: Alb. 0,40 gr. por 
mil; reacciones de Pandy y W eich-
bardt, positivas; células, 12; gluco-
sa, 0,85 gr. por mil; cloruros, 8,01 
gr. por mil; reacciones de Wasser-
mann y complementarias, negati· 
vas. A los cuatro días de su ingre-
so, bajo el mismo tratamiento, 
continúa la mejoría, está más tran-
quilo, desaparece la fiebre y la voz, 
aunque gangosa, es algo inteligi-
ble . El 17-U-55 empeoramiento sú-
bito y exitus. 
Examen anatomopatoló,ico 
A) Aspecto macroscópico. 
El estudio necrópsico del cerebro 
demuestra la presencia de un tras-
torno malácico perfectamente loca-
lizado en la zona central del cuer-
po calloso, limitado por las capas 
ventral y dorsal del mismo, que son 
normales. Esta lesión empieza a 
observarse al practicar el segundo 
corte vérticofrontal que pasa ro-
zando el polo de los lóbulos tempo-
rales, por la rodilla del cuerpo ca-
lloso, en donde la cavidad malácica 
es de forma cuadrangular (fig. 1). 
En el t ercer corte, que secciona 
el polo de los lóbulos temporales, 
sigue encontrándose la cavidad ma-
lácica en la región central del cuer-
po calloso, e igualmente en el cuar-
to corte, que pasa por el espacio 
perforado anterior, en el quinto 
corte, que secciona los tubérculos 
mamilares, y en el sexto corte, que 
pasa por el pie de los pedúnculos 
cerebrales (figura 2). No se obser-
va ya en los cortes que seccionan 
el rodete del cuerpo calloso. Es de-
Fi g. l . - Cu rt e vé rti co-rront a l de l ce rebro pasa ndo por la rodi ll a de l cue rpo ca lloso . E n la pa rt e 
c~ ntra l ele e s ta fu rnlac ió n se ap rec ia Ull a exlensa les ión des tructi va cavita ri a. 
• 
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cir, la lesión destructiva comprende 
la parte rostral y media del cuerpo 
calloso pero no la porción más pos-
terior del mismo. En los tubérculos 
mamilares parecen descubrirse, ma-
croscópicamente, alteraciones de 
calloso pone de manifiesto la exis-
tencia, en su parte central, de una 
extensa zona con disgregación de 
las fibras miclínicas transversales 
de las que algunas están totalmen-
te destruidas y, entre ellas, se for-
Fig. 2. - Corte "érti co- rron tal de l cerebro que pasa por los pedúncu los cerebra les. Extensa hencl i-
dura producida por la destrucción de las fibras medias del cuerpo calloso. Los es tra tos dorsa l y 
,"entra l del mi smo se hallan inclem nes. 
tipo necrótico en su zona central 
pero, como veremos, el estudio 
histológico no demuestra la exis-
tencia de tales lesiones. 
En la región periependimaria y 
en torno a las cavidades ventricu-
lares, no existe lesión alguna, lo 
que permite eliminar la posible 
coexistencia de una encefalopatía 
de Gayet-Wernicke. 
Indemnidad completa de los va-
sos arteriales del encéfalo. 
B) Descripción microscópica.-
El estudio microscópico del cuerpo 
man amplios espacios ocupados por 
acúmulos de corpúsculos gránulo a-
diposos, reacción macrofáglica de 
la microglia. La zona destructiva, 
en forma de lente diconvexa (figu-
ra 3), se halla circundada por, ade-
más de los corpúsculos gránuloadi-
posos mencionados, múltiples pe-
queñas cavidades producidas por 
edema intersticial (estado esponjo-
so). Los vasos de esta región se 
hallan trombosados, congestivos y 
con marcada infiltración perlvascu-
lar. Estas lesiones visibles en su 
mayor grado en torno a la cavidad 
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malácica, tienden a desaparecer ~n 
las capas inferiores del cuerpo ca-
lloso y en la zona dorsal del mismo. 
La técnica del oro sublimado, es-
pecial para impregnar la macroglia, 
pone de manifiesto, precisamente 
rac ión de elementos macrogliales, 
que ofrecen un aumento de su den-
sidad en las zonas profundas de la 
corteza, a partir del tercer estrato , 
o sea en las capas de células pira-
midales y polimorfas. La reacción 
....... --
Fig. 3. - Futug ral ía pa nUI ÚII1 ica dc un COI l e hi :, !olúgicu que cO lllpn.:nde <: 1 elle! pu ca llu~u, cun !::IlI 
c \! cn...,a c.<I \ 'idad ccnt l a l y la':) dus c ircull\'oIuc ionc.., sup racallosas. 
también con mayor intensidad en 
torno a la cavidad malácica, una 
intensa reacción macroglial con 
abundanc ia de elementos estrella-
dos del tipo de la glia fibros:l; la 
densidad de estos elementos dismi-
nuye en la proximidad de las su-
perficies dorsal y ventral del cuer-
po calloso. No se aprecia reacción 
microg li a l (fig . 4 A, B Y C). 
E l estudio histológico del córtex 
cerebra l en la región correspon-
diente a l lóbulo frontal derecho 
muestra (fig. 4 D), en las tinciones 
al oro sublimado, una gran prolife-
macroglia l viene definida por la 
presencia de células g liales de gran 
tamaño, agrupadas alrededor de 
los vasos, a los que recubren de 
una membrana (membrana g liosa) 
por intermedio de los pies chupado-
res. Contrastando con la cas i total 
ausencia de células macrogliales en 
las capas superficia les de la corteza 
del lóbulo frontal estudiado, la 
g ran abundancia de estos elemen-
tos en las profundas determina, en 
conjunto, la aparición de una es-
pec ie de banda paralela a la su-
perficie cortical. Esta reacción ma-
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croglial, dispuesta topográficamen-
te en la forma descrita, es seme-
jante a la que se describe como 
propia de la esclerosis laminar cor-
tical de Morel. En el centro semio-
val, aunque con intensidad menor 
COMENTARIO 
El caso estudiado corresponde a 
la enfermedad descrita por prime-
ra vez por Marchiafava-Bignami 
en 1909 en individuos alcohólicos 
F lg, 4 - A ) Aspec to de u ll a laguna clCS lluc tl va de l cuerpo calloso , cé lu las g ra nul oa diposas y fib ras 
(k~ llllel¡nI Z;)dd S B ) ZOIl <..l pCllcav l ta l la , es tado esponjoso po r edeIna ; vaso trombosado e i n filt ra-
du. - C) Zon;) IlKl rginal de cav idad de l cuerpo ca ll osu; es ta do esponjoso y cé lu las g ra nulo;:td iposas. 
O) Cor teza lóbu lo fron ta l izq ui e rdo; int ensa reacción macrog lia l. 
a la de la corteza, se registra tam-
bién una notable reacción macro-
glial. 
Los cortes histológicos de los tu-
bérculos mamilares demuestran en 
contra de lo que parecía deducirse 
de la mera observación macroscó-
pica, una absoluta normalidad es-
tructural. 
Los fragmentos de corteza ce-
rebelosa estudiados histológica-
mente denotan también ausencia 
de lesiones. 
crónicos, de origen especialmente 
italiano. Es la segunda observación 
personal que aportamos y por la 
semejanza, tanto desde el punto de 
vista clínico como del anatomopa-
tológico, de nuestros dos casos, 
creemos que la entidad nosológica 
queda perfectamente definida. Des-
de el punto de vista clínico, el 
proceso sindrómico, aunque muy 
abigarrado, se caracteriza, espe· 
cialmente, por la coexistencia de 
obnubilación progresiva de la con-
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ciencia, hipertonía generalizada de 
carácter oposicional, hemiplegía, 
disartría y, facultativamente, fe-
nómenos tónico clónicos, todo ello 
en pacientes con antecedentes de 
alcoholismo (es de señalar que en 
este caso no pudo practicarse una 
debida anamnesis). Este cuadro 
sindrómico debe hacer sospechar la 
existencia de una cavidad destruc-
tiva en el cuerpo calloso que so-
lamente el examen necrópsico po-
drá confirmar. Desde el punto de 
vista anatomopatológico, el caso 
presente nos obliga a admitir la 
simultaneidad de la lesión típica de 
la enfermedad de Marchiafava-
Bignami (malacia de la zona cen-
tral del cuerpo calloso) con el 
transtorno descrito por Morel en 
1939 con el nombre de escle!f'Osis 
laminar cortical aparecido también 
en individuos alcohólicos crónicos. 
Esta coincidencia de ambos tipos 
de lesión ha sido subrayada en un 
reciente trabajo por Delay, Brión, 
Escourolle y Sánchez (L'Encephale, 
1959, p. 281) en el que, a propósito 
de cinco observaciones clínico-ana-
tómicas, revisan la literatura ci-
tando 32 casos de enfertnedad de 
M archiafava-Bignami aislada, 14 
casos de asociación de ésta y es-
clerosis laminar cortical y 4 úni-
cos casos de esclerosis laminar ais-
lada. Concluyen, y nuestra obser-
vación contribuye a confirmarlo, 
que ambas lesiones, probablemen-
te dependientes de un mismo meca-
nismo fisiopatogénico, se hallan 
frecuentemente asociadas, en par-
ticular cuando la necrosis del cuer-
po calloso es extensa. 
El caso que presentamos, así co-
mo el primeramente estudiado por 
nosotros, atestiguan la no frecuen-
te coexistencia de lesiones propias 
de la encefalopatía de Gayet-Wer-
nicke con las que nos ocupan. 
Otras lesiones encefálicas debidas 
a etilismo crónico como la mielinó-
lisis pontina, la necrosis de los 
cuerpos mamilares, o la degenera-
ción cortical cerebelosa, tampoco 
parecen asociarse a la malacia del 
cuerpo calloso con la notoria fre-
cuencia con que lo hace la esclero-
sis laminar cortical. 
J. DELAY, S. BRION, R. ESCOUROLLE y A. 
SÁNCHEZ; «Rapports entre la degenerescen-
ce du corps calleux de Marchiafava- Big-
nami et la sc1erose laminaire corticale de 
Morel (a propos de 5 observations Ana-
tomo-cliniques». L'Encephale, núm. 4, p. 
281-312, 1959. 
PONs-ToRTELLA. E. y Pou SERRADELL; -A.: 
«Enfermedad de Marchiafava-Bignami con 
referencia a una observación persona1». 
Medicina Clínica, p. 319-327, mayo 1965. 
Discusión. - El doctor P. Domingo se refiere al valor que siempre 
tienen los descubrimientos anatómicos de índole o significado casuístico. 
La obra de los autores en los laboratorios del Instituto Neurológico 
merece plácemes, por su trascendencia. 
El doctor E. Pons Tortella hace hincapié sobre la rareza de ciertos 
hallazgos de lesiones nerviosas. 
